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RESUMEN

Introduccion: El penfigoide ampolloso es una dermatosis vesicular ampollosa autoinmunitaria
subepidérmica, asociada a la formacion de autoanticuerpos que reconocen autoantigenos en la zona de la
membrana basal. El tratamiento inmunomodulador con corticoides es la primera linea en el control de la
enfermedad.

Objetivo: Presentar el caso clinico de un paciente con diagnostico de penfigoide ampolloso de origen
idiopatico.

Caso clinico: Paciente masculino de 81 afios con lesiones ampollosas dolorosas a la palpacion de
contenido serohemaético, tamafio variado, bordes regulares y base eritematosa a nivel generalizado. La
evaluacion inicial sugiere diagnostico de penfigoide ampolloso e infeccion bacteriana activa de las
lesiones en la piel. Se solicitan examenes de laboratorio e imagenes diagndsticas, se descartan etiologias

infecciosas, autoinmunes o neoplésicas asociadas, se inicia tratamiento con corticosteroides intravenosos
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con adecuada evolucién clinica. Finalmente, no se identifican enfermedades asociadas a las lesiones
ampollosas del paciente.

Conclusién: El penfigoide ampolloso es una entidad poco frecuente, con una elevada tasa de mortalidad
si se realiza un diagndstico y tratamiento tardio. Reconocer las principales manifestaciones y variantes
clinicas de esta enfermedad permite un oportuno enfoque diagnostico y terapéutico, este Gltimo basado
en el control de la respuesta inflamatoria contra la piel y otros érganos.

Palabras clave: penfigoide ampolloso; idiopatico; piel; infeccion.

ABSTRACT

Introduction: Bullous pemphigoid is a subepidermal autoimmune bullous vesicular dermatosis
associated with the formation of autoantibodies that confirm autoantigens in the basement membrane
area. Immunomodulatory treatment with corticosteroids is the first line in the control of the disease.
Objective: To present the clinical case of a patient diagnosed with a bullous pemphigoid of idiopathic
origin.

Clinical case: 81-year-old male patient with blistering lesions that are painful on palpation with
serohematic content, varied in size, regular borders and a generalized erythematous base; that the initial
evaluation suggests a diagnosis of bullous pemphigoid and active bacterial infection of the skin.
Laboratory tests and diagnostic images are requested, infectious, autoimmune or associated neoplastic
etiologies are ruled out, treatment with intravenous corticosteroids is started with adequate clinical
evolution. Finally, no diseases associated with the patient's blistering lesions were identified.
Conclusion: Bullous pemphigoid is a rare entity, with a high mortality rate if a late diagnosis and
treatment is performed. Recognizing the main manifestations and clinical variants of this disease allows
for a timely diagnostic and therapeutic approach, the latter based on the control of the inflammatory
response against the skin and other organs.

Keywords: bullous pemphigoid; idiopathic; skin; infection.
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INTRODUCCION

El penfigoide ampolloso (PA) es una dermatosis vesicular ampollosa, autoinmunitaria, subepidérmica,
que afecta principalmente a adultos mayores de 70 afios. Se caracteriza por la formacion de ampollas
subepidérmicas tensas y pruriginosas en tronco y extremidades, predominantemente.!) Se estima una
incidencia que oscila entre 2,5 a 42,8 casos por cada millon de habitantes al afio, en el mundo.?? La
explicacion fisiopatologica de la enfermedad, es que se debe a la formacion de autoanticuerpos que
reconocen autoantigenos en la zona de la membrana basal.®

Multiples enfermedades pueden simular la formacion de ampollas pruriginosas, entre los cuales se
encuentran la urticaria, prurigo, impétigo, eritema multiforme, necrdlisis epidérmica tdxica; son
ampliamente reconocidas como diagnosticos diferenciales del PA.®%) El tratamiento inmunomodulador
con corticoides por via enteral o parenteral siguen siendo el tratamiento de primera linea, ademas del
control de enfermedades concomitantes o comorbilidades.®*

En la actualidad es limitada la literatura médica sobre las principales manifestaciones clinicas,
diagnostico y tratamiento del PA,™ por lo cual es necesario promover la descripcion, analisis y reportes
de casos clinicos, para ampliar el conocimiento cientifico en el personal médico.

El objetivo de este trabajo es presentar el caso clinico de un paciente con diagndstico de penfigoide

ampolloso de origen idiopatico.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 81 afios con antecedentes de tabaquismo, quien acude al servicio de urgencias por
cuadro clinico de 2 meses de evolucidn, consistente en la aparicion de lesiones ampollosas, dolorosas,

generalizadas y sindrome de pérdida involuntaria de peso.
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Al examen fisico se evidencian ampollas tensas, dolorosas a la palpacion, de contenido serohematico, de
tamafo variado, bordes regulares y base eritematosa, asociadas a erosiones y costras hemorragicas que
comprometian toda la superficie corporal (Fig. 1).

El hemograma al ingreso muestra elevacion de leucocitos, neutréfilos y eosindfilos, gases arteriales con
alcalosis respiratoria, con un trastorno moderado de la oxigenacion. Por lo anterior se considera como
primera posibilidad diagnostica PA frente a un sindrome hipereosinofilico, por lo cual se realizan

examenes de laboratorio de control y una biopsia de piel para confirmar el diagnostico.

Fig. 1 - Lesiones vesiculares ampollosas al inicio de la hospitalizacion.

Un hemograma a las 72 horas después del ingreso revela persistencia en los altos niveles de leucocitos,
neutrofilos y eosindfilos; los hemocultivos, al cuarto dia de incubacion informa presencia de
Streptococcus intermedius. Ante la posibilidad diagnéstica de un PA, con actividad importante y
sobreinfeccion bacteriana se inicia antibioticoterapia empirica, con clindamicina, 600 mg cada 6 h.

Una electroforesis de proteina presenta un pico en la zona gamma, la cual se relaciona con el proceso
infeccioso. Las imagenes diagnosticas de térax, abdomen y pelvis no tenian hallazgos sugestivos de
procesos neoplasicos. Ante el empeoramiento clinico, dado por lesiones en la piel, con afectacion extensa
de la superficie corporal, mayor del 30 % (Fig. 2), se traslada a la unidad de cuidados intermedios, por
alto riesgo de insuficiencia cutanea e inician tratamiento inmunomodulador con corticoide por via
enteral.
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Fig. 2 - Lesiones vesiculares ampollosas previo del ingreso a la unidad de cuidados intensivos.

El resultado de la biopsia de piel de la axila izquierda reporta dermatitis perivascular, con eosinofilia
tisular y ampolla subepitelial focal, inmunoglobulina A positivo y complemento positivo. El paciente
culmina tratamiento antibidtico durante 14 dias, con control de la respuesta inflamatoria y cultivos
negativos. El control de las lesiones en la piel permitio realizar el egreso hospitalario con tratamiento
corticosteroide por via oral y seguimiento ambulatorio por medicina interna y dermatologia, ante el

diagnostico de PA de origen idiopatico.

COMENTARIOS

La lesion cronica de la union dermoepidérmica por autoanticuerpos esta mediada por elastasas
neutrofilicas, metaloproteinasas de la matriz, linfocitos activados y células presentadoras de
antigenos.®?) Los eosindfilos juegan un rol fundamental en el PA, dado por la infiltracion de eosindfilos
y de granulacién, precedido por la formacion de ampollas y dafio tisular evidentes en las biopsias de
piel;® ademas, una correlacion directamente proporcional entre el nimero de eosin6filos periféricos y
los niveles de anticuerpos inmunoglobulinas E, lo cual es caracteristico en la enfermedad.®)

En los exdamenes de laboratorio del paciente, al inicio se mostré un aumento marcado en los eosindfilos,
junto a dermatitis perivascular con eosinofilia tisular y ampolla subepitelial focal, sin deteccion de
inmunoglobulina E en la histopatologia de la lesion. Se enfocd un diagnostico inicial de sindrome
hipereosinofilico o neoplasia hematolinfoide, sin embargo, el hemocultivo positivo para infeccion
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bacteriana y empeoramiento de las lesiones ampollas subepidérmicas, inclind el diagnostico diferencial

hacia una dermatosis penfigoide tipo PA.(

En la literatura se describen diversas variantes clinicas, entre ellas el penfigoide no ampolloso, PA
clasico, penfigoide de membranas mucosas y epidermdlisis ampollosa adquirida.® El penfigoide no
ampolloso se manifiesta con lesiones pruriginosas en forma de parches eccematosos, similares a la
dermatitis atépica y urticaria. La fase ampollosa se manifiesta con lesiones vesiculoampollosas tensas,
que aparecen mas comunmente sobre una base eritematosa y predominan en las zonas de flexion; la
afectacion de las mucosas se observa en menos del 30 % de los pacientes; la afectacion mucosa de la
cavidad oral se presenta en hasta en el 85 % de los casos.“® La epidermdlisis ampollosa adquirida se
diferencia del PA ampolloso clésico, debido a que tiene afectacion en areas susceptibles al trauma, como
codos y rodillas, ademas de afectacion en la orofaringe.® Las lesiones vesiculoampollosas tensas se
presentaron en areas extensoras tipicas de la epidermdlisis ampollosa adquirida, sin embargo, en el
paciente que se presentd no se evidenciaron lesiones en areas mucosas ni en la orofaringe, relacionadas
con una variante de penfigoide ampolloso clasico.

El reconocimiento a traves de las manifestaciones clinicas es indispensable en el enfoque diagndstico y
terapéutico inicial, favorece en la morbimortalidad y pronéstico de la enfermedad.®* La histopatologia
de la piel perilesional puede demostrar 2 patrones histopatol6gicos: un tipo clasico no inflamatorio o un
tipo inflamatorio con neutréfilos mixtos, linfocitos y eosindfilos y la deteccion de anticuerpos séricos
contra BP180 o BP230 mediante ensayo inmunoabsorbente ligado a enzimas.® La inmunofluorescencia
directa presenta un deposito lineal de anticuerpos de inmunoglobulinas (IgM, IgA, 1gG) y proteinas del
complemento (C3) en la zona de la membrana basal.®

El objetivo del tratamiento es el control de las manifestaciones clinicas, consecuencia de una respuesta
inflamatoria descontrolada. El tratamiento de primera linea para la PA incluye corticosteroides topicos
de alta potencia. En pacientes con lesiones generalizadas se pueden considerar los corticosteroides
sistémicos por via oral o parenterales.® Las terapias de segunda linea son los inmunosupresores, que
incluyen azatioprina, micofenolato de mofetilo, metotrexato, ciclofosfamida, entre otros.4 Por Gltimo,

la elevacion en los niveles de anticuerpos inmunoglobulina E se presenta en mas del 70 % de los pacientes

http://scielo.sld.cu
http://www.revmedmilitar.sid.cu

Bajo licencia Creative Commons DS



http://scielo.sld.cu/
http://www.revmedmilitar.sld.cu/
https://creativecommons.org/licenses/by-nc-sa/4.0/

Revista Cubana de Medicina Militar

.

2023;52(1):02302221

con PA, por lo cual pueden utilizar anticuerpos monoclonales humanizados, como el omalizumab o
dupilumab en el tratamiento inmunomodulador de la enfermedad. %

El penfigoide ampolloso es poco frecuente, con una elevada tasa de mortalidad si se realiza un
diagndstico y tratamiento tardio. Reconocer las principales manifestaciones y variantes clinicas de esta
enfermedad permite un oportuno enfoque diagnostico y terapéutico, este ultimo basado en el control de

la respuesta inflamatoria contra la piel y otros érganos.
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